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　ダウン症候群では従来、それ以外のものと比較
し、モヤモヤ病を発症する頻度が高いと言われて
おり、その発症原因と遺伝子的関連性も検討され
ている。今回我々は、脳梗塞にて発症し、モヤモ
ヤ病として診断された一成人例を経験したので報
告する。
　症例は、48歳女性、平成7年3月一、意
識消失にて発症し当科入院となった。
　入院時神経学的所見として意識レベルJCS皿
一200、GCS　E1十V1十M2＝4　瞳孔
は、左右とも1mm、対光反射は両側とも認めら
れた。右眼球下方偏位、左眼回内斜視となってい
た。四肢腱反射は充進し、除脳硬直の肢位をとっ
ていた。
　CT上橋から両側小脳半球、虫部にかけてLD
Aが認められ、右頭頂後頭葉に直面性の梗塞が認
められた。
　脳血管撮影を施行したところ、両側内頸動脈が
閉塞し、モヤモヤ血管が認められた。鈴木らの分
類では、両側とも第6期であった。また、浅側頭
動脈と前大脳動脈の吻合が認められた。
　その後、脳梗塞による脳浮腫が進行し、第4脳
室閉塞による閉塞性水頭症を併発したため、脳室
ドレナージ術を施行。術後さらに、CT上脳虚血
領域拡大を認め、遷延性意識障害が継続してい
る。
　以上のcaseにつき、文献的考察を加え、報告す
る。
　幼若ラット（生後7日）の上頚交感神経節細細
胞を単離し培養すると、培養3～4週間で隣接す
る細胞の50－80％にコリナージック・シナプス
が形成されることを電気生理学に検討し、既に報
告している。このモデルシナプスは、細胞体が大
きく、シナプス部位までの距離が短いので、その
シナプス前細胞にペプチドや抗体など、分子量の
大きな物質を直接導入することによって、今まで
困難であったシナプス前終末内でのシナプス伝達
制御蛋白の機能解析が可能となった。今回、この
モデルシナプスを用いて、神経終末膜蛋白のひと
つであるニューレキシンと、シナプス小胞膜蛋白
のひとつであるシナプトタグミンのシナプス小胞
開口放出機構における機能的役割を電気生理学的
手法によって解析することを試みた。
　ニューレキシンは、神経終末に作用して伝達物
質の過剰な放出と枯渇を起こす黒後家蜘蛛毒の受
容体であり、シナプトタグミンと複合体を形成す
ることが知られている。交感神経節細胞シナプス
において、黒後家蜘蛛毒は、1）細胞膜チャネル形
成よる細胞内へのCa流入に伴う伝達物質の放出
と、2）ニューレキシンに直接作用した伝達物質の
放出、を引き起こした。ニューレキシンとシナプ
トタグミンとの結合に与るそれぞれの部分ペプチ
ドをシナプス前細胞に注入すると、2）の応答は抑
制され、1）の応答は時間経過が遅くなった。活動
電位発生に伴うシナプス応答は、1）と同様のメカ
ニズムによると考えられるが、上記のペプチドの
注入によって、振幅の減少及び時間経過の遅延が
認められた。また、これらのペプチドに対する抗
体の注入は、ペプチド注入実験と同様の結果となっ
た。さらに、ニューレキシンとシナプトタグミン
の結合は、細胞内Ca濃度上昇によって解離する
ことが確認され、神経終末への活動電位到達によっ
てトリガーされるシナプス小胞開口放出にその相
互作用が関与していることが示唆された。
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